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Hémophilie (arthropathies)
Hemophilia (hemophilic arthropathies)l
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’activation de la coagulation peut être acquise selon deux modalités : soit la
éaction est amorcée par le processus de la phase contact (voie intrinsèque), soit
ar la présence de facteur tissulaire (voie extrinsèque). Toute brèche tissulaire
rovoque une libération de facteur tissulaire et ce processus d’activation de la
oagulation est de loin la voie prédominante pour assurer la formation du caillot
e fibrine. Cependant, les facteurs de la coagulation antihémophiliques VIII et
X, n’appartiennent pas à cette voie de la coagulation. Théoriquement, il ne paraît
onc pas logique que les patients hémophiles, chez lesquels la voie extrinsèque
st conservée, présente une symptomatologie hémorragique.
ès les années 1970, l’équipe de Franc¸ois Josso démontrait que les premières
tapes de l’activation de la coagulation s’accompagnait d’une activation du fac-
eur V et du FVIII, que la thrombine joue un rôle essentiel dans cette activation
t suggérait qu’une autre voie de la coagulation était prédominante pouvant
xpliquer la prédisposition articulaire des saignement chez l’hémophile. On
ait aujourd’hui que le facteur tissulaire est retrouvé dans de nombreux tissus
épithélium de l’épiderme, des muqueuses, des alvéoles pulmonaires. . .), qu’il
st absent du plasma, des cellules sanguines circulantes et que certains tissus en
ont quasiment dépourvus : le muscle strié et l’articulation. Ainsi, physiologique-
ent, en l’absence de facteur tissulaire la voie intrinsèque devient prédominante
u niveau articulaire et musculaire. Ces localisations sont donc prédisposées aux
aignements chez l’hémophile.
n l’absence de traitement prophylactique, l’arthropathie hémophilique peut
urvenir très tôt chez les jeunes patients atteints d’hémophilie, Elle se localise
rincipalement au niveau des articulations du genou, de la cheville et du coude.
e saignement articulaire est responsable de douleurs, d’un gonflement arti-
ulaire et d’une inhibition musculaire. Suite à un traitement substitutif adapté
essentiellement des concentrés de facteur VIII ou IX), ces symptômes dispa-
aissent en quelques jours. En revanche, les récidives de l’hémarthrose sont à
’origine d’une destruction progressive de l’articulation par modifications spé-
ifiques du cartilage et de la synoviale. Cette destruction articulaire représente
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oi:a première cause de morbidité qui affecte la qualité de vie des patients atteints
’hémophilie.
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bjectif.– L’hémophilie est responsable de saignements articulaires du fait du
éficit en facteur de coagulation. Lorsque les saignements sont répétés, un cercle
icieux aboutit à la destruction progressive et complète des articulations. Le but
e cet exposé est de montrer cette destruction cliniquement et paracliniquement,
out en considérant les différentes options thérapeutiques préventives.
éthode.– Après un bref rappel des facteurs physiopathologiques de
’arthropathie hémophilique, les différentes topographies articulaires sont
écrites. L’évolution clinique et radiologique est montrée à partir de cas
liniques. Les différents scores cliniques et paracliniques sont également
entionnés. L’évolution selon le traitement prophylactique par facteurs antihé-
ophiliques est abordée ainsi qu’en fonction de la présence d’un inhibiteur. Les
ifférents traitements conservateurs selon les stades de destruction articulaires
ont exposés.
ésultats.– Trois articulations représentées par les coudes, genoux et che-
illes sont particulièrement à risque de destruction. En fonction des possibilités
e prophylaxie, 1 à 3 articulations seront détruites à l’âge de 20 ans contre
en cas d’absence de traitement prophylactique. La présence d’un inhibiteur
st redoutable pour préserver le capital articulaire. Les traitements de méde-
ine physique et réadaptation sont utilisés pour restaurer les déficiences et
méliorer les douleurs. Les synoviorthèses essaient de limiter la proliféra-
ion synoviale qui évolue à son propre compte et participe à la dégradation
rticulaire.
iscussion.– La préservation des articulations des sujets hémophiles dépend
e la possibilité de prophylaxie par facteurs antihémophiliques mais aussi des
ctivités à risque articulaire proposées et du suivi annuel indispensable pour
raiter, le plus tôt possible, les hémarthroses et les débuts d’arthropathie. Cette
rise en charge spécifique demande une coopération médicale multidisciplinaire
fin de préserver le capital articulaire tout au long de la vie du sujet hémophile.
oi:10.1016/j.rehab.2011.07.675
